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Figure 2. IRM : coupe axiale en sequence T2. 


Dermatof brosarcome 
de Darier-Ferrand 

Ce patient de 28 ans consultait pour une lesion 
cutanee abdominale consideree comme un angiome 
depuis I’age de 1 2 ans et pour lequel il etait suivi par 
un dermatologue tous les 6 mois. La lesion avait grossi 
progressivement les deux dernieres annees, prenant 
un aspect protuberantiel inquietant en quelques mois, 
ce qui motivait la consultation. L’examen clinique notait 
un volumineux nodule tumoral rouge-violet de 1 0 cm 
de grand axe tres vascularise infiltrant les tissus en 
profondeur, douloureux (fig. 1). L’etat general du patient 
n’etait pas altere et les examens biologiques etaient 
normaux. La tomodensitometrie et I’imagerie par 
resonance magnetique (fig. 2) abdominales confirmaient 
I’infiltration dermo-hypodermique sans atteinte sous- 
jacente viscerale ou musculaire. L’exerese chirurgicale 
de la lesion etait pratiquee et I’examen anatomopatho- 
logique permettait le diagnostic de dermatofibrosarcome 
protuberant de Darier-Ferrand. Le bilan d’extension 
realise par tomodensitometrie etait negatif. 
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Le dermatofibrosarcome 1 ’ 2 a ete 
decrit pour la premiere fois en 1924 
par Darier et Ferrand. II s’agit d’un 
sarcome rare, infiltrant des tissus 
mous generalement de bas grade 
de malignite, associe a une translo- 
cation chromosomique specifique 
t(17;22). Meme s’il peut se voir a tout 
age des la naissance, il s’exprime le 
plus souvent entre 30 et 50 ans sous 
la forme d’un nodule bleu violace 
indure, du tronc principalement. 
Les autres localisations preferen- 
tielles sont les extremites proxi- 
males, la tete et le cou. L’evolution 
est generalement lente avec une 
extension plutot locale en profon- 
deur et un taux de recidive locale 
apres exerese important. Les metas- 


tases sont rares. Les recommanda- 
tions sont l’exerese chirurgicale 3 
en zone same ou la chirurgie micros- 
copique de Mohs, fondee sur des re- 
sections horizontales sequentielles 
suivies d’un examen histologique 
extemporane, qui semble associee 
a un plus faible risque de recidive 
locale. 

En cas de resection tumorale incom- 
plete une radiotherapie peut etre 
proposee. Les tres rares cas de me- 
tastases et les patients inoperables 
peuvent beneficier d’une chimiothe- 
rapie a base d’imatinib, inhibiteur 
oral du recepteur de la platelet-de- 
rived growth factor tyrosine kinase. 
Le taux de survie 4 est bon avec moins 
de 3 % de deces a 10 ans. 
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